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Синдром Хаммена–Рича (идиопатический 
фиброзирующий альвеолит) характеризуется 

патологическим процессом в  альвеолах и  интерсти-
циальной ткани легких неясной природы, что  при-
водит к  прогрессирующему фиброзу и  сопровожда-
ется нарастающей дыхательной недостаточностью. 
Первые упоминания о  болезни относятся к  1935 г., 

когда L. Hamman и А. Rich [1] описали ряд больных 
с  быстропрогрессирующим легочным фиброзом 
и  дыхательной недостаточностью, приведшим 
в течение нескольких месяцев к летальному исходу.

В 1999, 2002 и 2013 гг. были приняты совместные 
соглашения Американского торакального общества 
и Европейского респираторного общества по интер-
стициальным заболеваниям легких. В  этих согла-
шениях были выделены и  дифференцированы раз-
личные формы идиопатических интерстициальных 
пневмоний преимущественно по  морфологическим 
признакам. Собственно идиопатический фибрози-
рующий альвеолит в  настоящее время рассматрива-
ется как  заболевание с  морфологической картиной 
интерстициальной пневмонии [1–3]. Другие формы 
интерстициальных пневмоний, в  их числе острая 
интерстициальная пневмония (синдром Хаммана–
Рича), неспецифическая интерстициальная пнев-
мония, десквамативная интерстициальная пнев-
мония, интерстициальная болезнь с  респираторным 
бронхиолитом и другие типы идиопатических интер-
стициальных пневмоний являются самостоятель-
ными заболеваниями [4].

Этиология синдрома Хаммана–Рича до  конца 
не  известна. Существовавшие многие годы теории 
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Синдром Хаммана–Рича (идиопатический фиброзирующий альвеолит)  – заболевание легких неустановленной природы, 
которое характеризуется неинфекционным воспалением интерстициальной ткани, альвеол и  терминальных бронхиол 
с исходом в прогрессирующий легочный фиброз. Идиопатический фиброзирующий альвеолит в раннем возрасте, несмотря 
на своевременную верификацию диагноза и терапию, характеризуется быстро прогрессирующим течением и неблагопри-
ятным прогнозом. В статье описан клинический случай синдрома Хаммана–Рича у ребенка 8 мес, основные клинические 
проявления и особенности диагностики синдрома.

Ключевые слова: дети, синдром Хаммана–Рича, идиопатический фиброзирующий альвеолит.
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Hamman–Rich syndrome (idiopathic fibrosing alveolitis) is a lung disease of unknown nature, characterized by non-infectious 
inflammation of the interstitium, alveoli and terminal bronchioles with an outcome in progressive pulmonary fibrosis. Idiopathic 
fibrosing alveolitis in young children, despite the timely verification of the diagnosis and therapy, is characterized by an unfavorable 
prognosis and rapidly progressive course. The article describes the clinical case of Hamman–Rich syndrome in a child of 8 months, 
its main clinical manifestations and diagnostic features.

Key words: children, Hamman–Rich syndrome, idiopathic fibrosing alveolitis.
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вирусного, полиэтиологического происхождения 
болезни не  получили подтверждения с  позиции 
доказательной медицины. Повышенная частота 
полиморфизмов генов, кодирующих ряд цитокинов, 
профибротических молекул, матриксных метал-
лопротеиназ, которая была показана при  первона-
чальном изучении генетического компонента идио-
патического легочного фиброза, в дальнейшем также 
не подтвердилась [5].

Гены, дефекты которых обнаружены у пациентов 
с  идиопатическим фиброзирующим альвеолитом, 
включают гены, связанные с  теломеразами (TERT 
и  TERC), сурфактантными белками C (SPC) и  A2 
(SPA2) и  белком ELMOD2. Мутации генов TERT 
или  TERC были выявлены примерно в  18% случаев 
семейного легочного фиброза (среди кровных род-
ственников) и  реже  – в  спорадических случаях [6]. 
Эти мутации приводят к  укороченной длине тело-
меров как у пораженных индивидуумов, так и у бес-
симптомных носителей, а у некоторых родственников 
также были продемонстрированы укороченные 
теломеры, что  может свидетельствовать об  эпигене-
тической природе этого феномена [7]. Кроме того, 
короткие теломеры в отсутствие мутаций TERT/TERC 
были выявлены в 25% спорадических и 37% семейных 
случаев идиопатического фиброзирующего альвео-
лита, что указывает на другие механизмы укорочения 
теломеров. 

Общий однонуклеотидный полиморфизм 
в  области промотора гена MUC5B (муцин 5В) был 
обнаружен в  38% случаев идиопатического легоч-
ного фиброза [6]. Следует отметить, что  хотя поли-
морфизм промотора MUC5B, по-видимому, создает 
повышенный риск развития идиопатического легоч-
ного фиброза, он  может быть связан с  улучшением 
выживаемости при  этом заболевании [7]. Недавно 
проведенные два крупных исследования по изучению 
генных ассоциаций подтвердили связь синдрома 
Хаммана–Рича с нуклеотидными вариантами TERT, 
TERC и  MUC5B, а  также другими новыми локу-
сами (например, TOLLIP), некоторые из  которых, 
как  полагают, участвуют в  клеточно-клеточной 
адгезии и репарации ДНК [8, 9].

С учетом патогенеза предполагается, что в интер-
стициальной ткани легких снижается распад кол-
лагена и  повышается его синтез фибробластами 
и  альвеолярными макрофагами. По  данным A. Fer-
reira и  соавт. [10], заболевание относится к  аутоим-
мунным. Комплексы антиген–антитело откладыва-
ются в стенках мелких сосудов легких. Под влиянием 
циркулирующих иммунных комплексов, лизосо-
мальных ферментов альвеолярных макрофагов и ней-
трофилов происходят повреждение легочной ткани, 
уплотнение, утолщение межальвеолярных перего-
родок, облитерация альвеол и капилляров фиброзной 
тканью. Патоморфологические изменения в  легких 
при  этом заболевании происходят в  виде трех взаи-

мосвязанных процессов: интерстициальный отек, 
интерстициальное воспаление (альвеолит) и  интер-
стициальный фиброз.

В клинической картине заболевания опреде-
ляющая роль принадлежит дыхательной недоста-
точности. Одышка – главный симптом практически 
у всех больных идиопатическим легочным фиброзом, 
наблюдается у  большинства пациентов, особенно 
у детей младшего возраста и служит наиболее ранним 
признаком заболевания. Дыхательная недостаточ-
ность вначале возникает или усиливается при физи-
ческой нагрузке, но  неуклонно прогрессирует. 
У больных, как правило, отмечается кашель – непро-
дуктивный или  со скудной слизистой мокротой. 
Цианоз  – менее постоянный и  более поздний при-
знак болезни, возникает или усиливается при физи-
ческой нагрузке, у  маленьких детей при  кормлении 
[1, 11].

Как правило, в  процессе болезни отмечается 
значительное похудание детей, отставание в  росте. 
Частый и  прогностически неблагоприятный при-
знак – утолщение концевых фаланг пальцев по типу 
барабанных палочек, ногтей в форме часовых стекол 
(«пальцы Гиппократа»). С  большим постоянством 
наблюдается деформация грудной клетки [12].

Обнаруживаемые при  физикальном обследо-
вании изменения в  легких достаточно специфичны. 
У  больных на  вдохе прослушиваются нежные кре-
питирующие хрипы («треск целлофана»). Они могут 
быть непостоянными по своей выраженности и лока-
лизации. Несоответствие выраженной одышки отно-
сительно небольшим физикальным изменениям 
в  легких служит одним из  важнейших дифференци-
ально-диагностических признаков, позволяющих 
клинически отличить синдром Хаммана–Рича 
от  других хронических заболеваний бронхолегочной 
системы [12, 13]. На  поздних стадиях заболевания, 
как  правило, отмечаются нарастание одышки, фор-
мирование легочно-сердечной недостаточности 
за счет гемодинамических нарушений в малом круге 
кровообращения [14].

Важнейшими в  диагностике являются рентгено-
логические методы обследования грудной клетки, 
особенно компьютерная томография высокого раз-
решения. На  ранних стадиях болезни определяются 
преимущественно усиление и деформация легочного 
рисунка, понижение прозрачности легочных полей 
по  типу «матового стекла», мелкоочаговые тени. 
По  мере прогрессирования процесса деформация 
легочного рисунка становится более выраженной, 
выявляются признаки интерстициального фиброза, 
полостные образования, формируется картина «сото-
вого легкого» [5]. Наиболее точная диагностика воз-
можна при помощи оценки биопсийного материала. 
Биопсию легких долгое время считали «золотым 
стандартом» в  диагностике идиопатического легоч-
ного фиброза, позволяющим не  только установить 
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диагноз, но  и определить прогноз заболевания [9]. 
Однако в последнее время эти позиции пересматри-
ваются [2].

В качестве иллюстрации приводим историю 
болезни Сергея Е., 8 мес, находившегося на лечении 
в отделении реанимации Областной детской клини-
ческой больницы г. Курска.

Ребенок от  второй беременности, протекавшей 
на  фоне тяжелой преэклампсии, от  первых экс-
тренных оперативных родов на сроке 36 нед, родился 
с  массой 1520 г, длиной 43 см, оценка по  шкале 
Апгар 1/4/7 баллов. Находился в  отделении реани-
мации и  интенсивной терапии, а  в последующем  – 
в  отделении патологии недоношенных областного 
перинатального цента Курска в  течение 1 мес; про-
водились респираторная поддержка искусственной 
вентиляций легких, антибактериальная, симптома-
тическая терапия. После выписки мальчик амбула-
торно наблюдался педиатром по  месту жительства, 
неоднократно находился на  стационарном лечении 
с диагнозом рецидивирующий бронхит.

В возрасте 7 мес состояние ребенка ухудши-
лось  – на  фоне респираторной инфекции появился 
сухой частый кашель, в легких выслушивались сухие 
и влажные хрипы, в течение нескольких дней сохра-
нялось повышение температуры тела до фебрильной. 
Отмечались вялость, общая слабость, снижение 
аппетита. Мальчик был госпитализирован в  инфек-
ционную больницу им.  Н.А. Семашко с  диагнозом: 
внебольничная правосторонняя среднедолевая пнев-
мония. За  время пребывания в  состоянии ребенка 
на  фоне терапии отмечалась отрицательная дина-
мика  – прогрессировали проявления дыхательной 
недостаточности, выраженного интоксикационного 
синдрома, и  мальчик был переведен в  областную 
детскую клиническую больницу, в  отделение реани-
мации и интенсивной терапии. 

Общее состояние ребенка при  поступлении 
крайне тяжелое за  счет проявлений тяжелой дыха-
тельной и сердечной недостаточности с перегрузкой 
малого круга кровообращения. При  осмотре физи-
ческое развитие дисгармоничное за  счет дефи-
цита массы тела 2-й степени. Масса 5840 г, рост 
67 см (SDS массы –3,52; SDS роста –1,22). Кожные 
покровы и  видимые слизистые оболочки бледные 
с  мраморным рисунком, периоральный и  периор-
битальный цианоз, акроцианоз. Большой родничок 
4,0×4,0 см, напряжен. Зев рыхлый, умеренная гипе-
ремия дужек. Носовое дыхание затруднено, скудное 
слизистое отделяемое. Одышка в  покое, усиливаю-
щаяся при  физическом и  психоэмоциональном 
напряжении. При кормлении быстро устает, поэтому 
вскармливается через  зонд, объем питания  – удер-
живает по  150 мл смеси через  3,5 ч, не  срыгивает. 
Грудная клетка цилиндрическая. Дыхание с  выра-
женным участием вспомогательной мускулатуры: 
втяжение межреберий, западение яремной ямки. 

Перкуторно над  легкими легочный звук с  коро-
бочным оттенком, местами с участками притупления. 
При аускультации дыхание жесткое, в нижнебоковых 
отделах ослаблено, выслушиваются крепитирующие 
хрипы с  обеих сторон по  всем полям. Ребенок 
получал респираторную поддержку, увлажненный 
кислород через  носовые канюли со скоростью 
3–3,5 л/мин. При этом сатурация крови кислородом 
(SpO

2
) 80–88%. При  прекращении респираторной 

поддержки SpO
2
 снижался до  68–70%. Тоны сердца 

приглушены, ритм правильный, частота сердечных 
сокращений 138–180 в  минуту, артериальное дав-
ление 101/66 мм рт.ст. Язык влажный. Живот мягкий, 
не  вздут, безболезненный. Печень +2,5 см от  края 
реберной дуги, селезенка не пальпируется. Стул был 
самостоятельно 2 раза, желтого цвета, водянистый, 
с  примесью небольшого количества слизи, Мочеис-
пускание не нарушено. Диурез 2,4 мл/кг/ч. 

При лабораторном обследовании в  крови отме-
чались увеличение СОЭ до  63 мм/ч, лейкоцитоз 
до  13,5·109/л, проявления выраженного метаболиче-
ского ацидоза, повышение активности трансаминаз, 
лактатдегидрогеназы, С-реактивного белка. Про-
кальцитониновый тест ≥2. При  бактериологическом 
исследовании мокроты выделена Candida albicans, 
в  отделяемом верхних дыхательных путей определя-
лись Serrata rubidea, Stenotrophomonas maltophilia.

На рентгенограмме органов грудной клетки 
в  прямой проекции (рис.  1) отмечались инфильтра-
тивные изменения в  средней доле правого легкого, 
субтотальное снижение пневматизации левого лег-
кого. В дальнейшем отмечалась отрицательная дина-
мика в  виде нарастания отечно-инфильтративных 
изменений в легочной ткани с обеих сторон. На фоне 
тотального затемнения определялась воздушная 
бронхограмма. Тень средостения не  дифференциро-
валась. Куполы диафрагмы не прослеживались.

Рис. 1. Рентгенограмма грудной клетки больного Е. (прямая 
проекция). Выраженные признаки интерстициального отека.
Fig. 1. Chest Х-Ray of patient E. (direct projection). 
Pronounced signs of interstitial edema.
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По данным электрокардиографии определялись 
признаки увеличения правого желудочка; нарушение 
реполяризации. При  ультразвуковом исследовании 
выявлены агенезия левой почки, компенсаторная 
гипертрофия правой почки, умеренная гепатоме-
галия, относительная недостаточность трикуспидаль-
ного клапана. На компьютерной томограмме грудной 
клетки (рис. 2) отмечены участки интерстициальных 
изменений, выраженные диффузные фиброзные 
изменения легочной ткани.

Ребенок был заочно проконсультирован 
в  отделе хронических воспалительных и  аллер-
гических болезней легких НИКИ педиатрии 
им. акад. Ю.Е. Вельтищева. Был установлен клини-
ческий диагноз: идиопатический легочный фиброз 
(синдром Хаммана–Рича).

В отделении ребенку проводилась комплексная 
антибактериальная и  противогрибковая терапии; 
кортикостероиды  – дексаметазон 3 мг/кг/сут и  сус-
пензия будесонида 1000 мкг/сут в  ингаляциях 
через  небулайзер в  течение месяца, симптоматиче-
ская терапия. Однако состояние мальчика прогрес-
сивно ухудшалось: повысилась температура тела 
до фебрильной, усилилась одышка до 70–80 в 1 мин, 

SpO
2
 снизилась до  62–67%. Ребенок был переведен 

на  искусственную вентиляцию легких с  содержа-
нием кислорода во  вдыхаемой смеси FiO

2
 90–100%, 

при  этом SpO
2
 оставалась 60–70%. На  фоне интен-

сивной терапии сохранялась выраженная гипер-
термия, усиливались проявления ацидоза, поли-
органной недостаточности, наступила остановка 
сердечной деятельности и  дыхания, констатирована 
клиническая смерть. 

Патологоанатомическое исследование (рис.  3) 
полностью подтвердило клинический диагноз син-
дрома Хаммана–Рича (Областное патологоанатоми-
ческое бюро, г. Курск). 

Данное редкое клиническое наблюдение под-
тверждает, что  идиопатический легочный фиброз 
в  раннем возрасте характеризуется быстро прогрес-
сирующим течением, и  прогноз остается неблаго-
приятным даже при  своевременной верификации 
диагноза.
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